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症 例
　70 代男性．6年前に右上腕皮膚腫瘍を切除．皮膚
結節が 4回再発するも自然消退した．今回 5回目の
再発病変を切除．
　〔WHO分類第 4 版（2008）における診断名〕原
発性皮膚 CD30 陽性 T 細胞増殖性疾患 Primary 
cutaneous CD30-positive T-cell lymphoproliferative 
disorders（primary C-CD30＋LPD）．
　〔概念〕原発性皮膚未分化大細胞型リンパ腫 
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図　　説　悪性リンパ腫組織アトラス【23】
図 2　HE染色．不整形の大小不同核を持つanaplastic 
な大型腫瘍細胞．背景には反応性Tリンパ球，
好中球，好酸球，組織球などを混じる．
図 4　（左）CD4 陽性（右）CD8 陰性．
図 1　HE 染色．真皮内に腫瘍細胞が密に増殖する．
表皮向性はない．
図 3　（左）CD30 陽性（弱拡大）（右）CD30 陽性（強
拡大）．
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primary cutaneous anaplastic large large 
cell lymphoma （C-ALCL）， リ ン パ腫様丘疹
lymphomatoid papulosis （LyP）および両者の
borderline case を含む概念である．これは臨床的
に進行性で悪性の経過を辿る C-ALCL と，再発と
自然消退を繰り返し良性の経過を示す LyP が，組
織像および腫瘍細胞表現型において overlap してい
るからであり，両者を区別するのは主として臨床症
状と経過である．そのため病理診断時には両者を明
確に区別できず，C-ALCL と LyP を borderline 
case も含めて primary C-CD30＋LPD と診断でき
ることは合理的であり，実地に即した取扱いであ
る．C-ALCLの末期にはリンパ節や実質臓器も侵す
が，初発時にリンパ節病変を主体として皮膚病変を
伴う場合には通常のAnaplastic large cell lymphoma
（ALCL）とすべきである．
　〔発生頻度〕 primary C-CD30＋LPD は皮膚 T細
胞性リンパ腫（CTCL）のおよそ 30％を占めるとさ
れる．本邦での正確な頻度は不明であるが，単一施
設で 74 例の皮膚リンパ腫のうち 11 例（16.5％）が
primary C-CD30＋LPD だったとの報告がある．
C-ALCL の発症中央年齢は 60 歳であるが，LyP は
45 歳とやや若い．男女比は 2-3：1 である．
　〔組織形態学〕良く目立つ好酸性の核小体を伴い，
円形，卵円形ないし不整形の大小不同核を 1つまた
は複数持つ，細胞体が豊富な多角不定形の腫瘍細
胞，すなわちanaplastic な形態の大型腫瘍細胞であ
る．増殖に表皮向性はみられない．この腫瘍細胞の
他に種々の程度で反応性Tリンパ球，好中球，好
酸球，組織球などの炎症細胞浸潤を混じる．
C-ALCL と LyP の病理組織像の差は程度の差であ
り，大型腫瘍細胞がシート状に密に増殖する傾向が
あるのが C-ALCL，少数の大型腫瘍細胞が cluster
を形成し背景の多彩な炎症細胞浸潤が目立つのが
LyP と言えるが，明確な基準があるわけではない．
　〔免疫組織化学〕C-ALCLもLyPも同様であり，腫
瘍細胞はCD4＋，CD8－で，CD30は 75％以上の腫
瘍細胞に発現する．正常のT細胞に発現するCD2，
CD3，CD5 は種々の程度で減弱する．Systemic 
ALCL と異なり，EMAとALKは常に陰性である．
細胞傷害因子の granzyme B, TIA1 はしばしば発現
する．
　〔腫瘍遺伝学〕多くの場合，T細胞受容体遺伝子
再構成でmonoclonal な増殖がみられる．疾患特異
的な遺伝子異常は報告されない．Systemic ALK＋
ALCL でみられる t（2;5）（p23;q35）とそれに伴うキ
メラ蛋白 p80 は陰性である．
　〔臨床との関連〕C-ALCL は単発または多発の結
節，腫瘤を形成し，しばしば潰瘍形成を伴う．自然
消退を繰り返すこともある．LyPは結節形成を欠き，
消退と出没を繰り返す多発性丘疹を特徴とする．基
本的に良性の経過を示すが，10 ～ 20％程度が
C-ALCL，Mycosis fungoides，Hodgkin lymphoma
などの悪性リンパ腫に進展するとされる．予後は
C-ALCL でも良好で 10 年生存率は 90％に達する．
多発例および領域リンパ節浸潤例であっても予後は
悪くない．LyP の予後は極めて良好だが，悪性リ
ンパ腫への進展の risk factor は不明である．
　〔WHO分類以前の診断との整合性〕第 3版から
C-ALCL と LyP は同一カテゴリーになった．
　〔鑑別診断〕ALK＋なら systemic ALK である．
しばしばReed-Sternberg細胞様細胞がみられるが，
Hodgkin lymphoma との鑑別は CD15 陰性所見が
有用である．Mycosis fungoides でもしばしば
CD30 陽性であるので，表皮向性増殖や腫瘍細胞形
態を無視して本症と診断してはならない．
　〔血液病理医の立場から〕皮膚リンパ腫の中では
比較的よく遭遇する疾患である．CD30 がびまん性
に陽性を示すと本症を第一に考える．腫瘍細胞の
シート状増殖があれば primary C-CD30＋LPDの診
断にC-ALCL を付記することが多い．
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